
ste grupo de cefaleas, encua-

drado en la clasificación actual

de la Sociedad Internacional de

Cefaleas1 en el grupo 6, engloba

a un grupo importante de pro-

cesos neurovasculares, así

como técnicas o procedimientos diagnósti-

cos o terapéuticos empleados en estos pro-

cesos y que pueden ser origen de cefalea

(figura 1). La tabla I muestra los procesos

vasculares que pueden estar a asociados

con la aparición de cefalea. El síntoma de la

cefalea se presenta aproximadamente en el

9-42% de los pacientes con enfermedad

cerebrovascular y es más frecuente en la

hemorragia cerebral que en la isquemia

cerebral. La frecuencia de presentación de

la cefalea varía en las diferentes entidades

nosológicas: es máxima en la hemorragia

subaracnoidea (78-100%), de la que consti-

tuye el síntoma clínico más importante y en

los hematomas intraparenquimatosos 

(33-80%); es mínima en los infartos lacuna-

res (3-23%), y presenta valores intermedios

en los infartos cardioembólicos (9-39%) y en

los aterotrombóticos (11-41%). Otras enti-

dades de menor incidencia, como la trom-

bosis de senos venosos, las vasculitis del

SNC o la disección carotídea, presentan una

incidencia variable de cefalea (30-70%).

(figura 2).

La presencia de cefalea en relación con

estos procesos neurovasculares obliga a

una primera reflexión acerca de su pato-

genia: ¿está la cefalea asociada a un de-

terminado proceso, o puede ser la cefalea

atribuida a este proceso neurovascular? La

aparición de la cefalea en íntima relación

temporal con el proceso neurovascular

sugiere más una relación causal que casual.

Sin embargo, es más cuestionable estable-

cer esta relación causal en un paciente con

cefalea previa que desarrolla una cefalea en

relación con una entidad neurovascular.

La aparición de una cefalea asociada o

atribuida a procesos vasculares intracranea-

les constituye, en general, un síntoma de

alarma. La mayoría de los procesos vascula-
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res que se describen a continuación puede

presentarse con una cefalea de instauración

aguda y de intensidad moderada o grave.

Por lo tanto, el abordaje de estos pacientes

suele constituir una emergencia neurológica

que obliga a realizar exploraciones comple-

mentarias (neuroimagen, punción lumbar,

etc.) con el objeto de establecer de forma

rápida un diagnóstico preciso.

La nueva clasificación de la IHS estable-

ce los criterios generales en los que se basa

el diagnóstico de estas formas secundarias

Figura 1. Enfermedades y procedimientos cerebrovasculares asociados a la cefalea.

Figura 2. Incidencia de la cefalea en las diversas enfermedades cerebrovasculares.



de cefaleas asociadas a los procesos vascu-

lares intracraneales (tabla II). En este capítu-

lo se revisan las distintas enfermedades

vasculares y los procesos terapéuticos neu-

rovasculares que se pueden asociar con la

presencia de cefalea. En esta revisión se

incidirá de forma especial en los aspectos

clínicos y fisiopatológicos más relevantes, y

se presentarán los criterios diagnósticos de

la IHS.
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Tabla I. Cefalea atribuida a enfermedad vascular craneal o cervical (IHS, 2004)

6.1 Ictus isquémico o ataque isquémico transitorio

6.1.1 Ictus isquémico (infarto cerebral)

6.1.2 Ataque isquémico transitorio

6.2 Hemorragia intracraneal no traumática

6.2.1 Hemorragia intracerebral
6.2.2 Hemorragia subaracnoidea

6.3 Malformación vascular (sin ruptura)

6.3.1 Aneurisma sacular

6.3.2 Malformación arteriovenosa

6.3.3 Fístula dural arteriovenosa

6.3.4 Angioma cavernoso

6.3.5 Angiomatosis encefalotrigeminal (Sturge-Weber)

6.4 Arteritis

6.4.1 Arteritis de células gigantes

6.4.2 Angeítis primaria del sistema nervioso central

6.4.3 Angeítis secundaria del sistema nervioso central

6.5 Dolor arterial carotídeo o vertebral

6.5.1 Dolor facial o nucal atribuido a disección arterial

6.5.2 Cefalea postendarterectomía

6.5.3 Cefalea postangioplastia carotídea

6.5.4 Cefalea atribuida a procedimientos endovasculares intracraneales

6.5.5 Cefalea por angiografía

6.6 Trombosis venosa cerebral

6.7 Otras enfermedades vasculares intracraneales

6.7.1 Arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos subcorticales 
y leucoencefalopatía (CADASIL)

6.7.2 Encefalopatía mitocondrial, acidosis láctica y episodios stroke-like (MELAS)

6.7.3 Angiopatía benigna del sistema nervioso central

6.7.4 Apoplejía pituitaria
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CEFALEA ATRIBUIDA 
A ICTUS ISQUÉMICO O ATAQUE
ISQUÉMICO TRANSITORIO

Cefalea asociada a infarto cerebral

La cefalea es un síntoma asociado a la

enfermedad cerebrovascular isquémica,

aunque su incidencia real y sus característi-

cas son poco conocidas. Diversas series clí-

nicas han analizado las relaciones entre la

presencia de cefalea y el tipo, la localización

y la etiopatogenia del infarto cerebral, sin

lograr establecer conclusiones definitivas.

La cefalea al comienzo del ictus isqué-

mico se presenta entre el 17 y el 36% de los

pacientes con infarto cerebral y es más fre-

cuente en los infartos del territorio vertebro-

basilar, fundamentalmente en los infartos

cerebelosos2-8. No se ha podido establecer

una clara correlación entre la presencia de

cefalea y el volumen del infarto cerebral o la

intensidad del déficit neurológico. Parece que

los infartos corticales originan cefalea con

mayor frecuencia que los profundos, y que

los infartos lacunares son los menos asocia-

dos a la existencia de cefalea. En los ataques

isquémicos transitorios se ha registrado cefa-

lea entre el 15 y el 65% de los casos.

La cefalea, por lo general, acompaña al

infarto cerebral, aunque, en ocasiones, puede

preceder a la aparición de forma diferida del

desarrollo del ictus isquémico. La cefalea cen-

tinela (que precede a la aparición del infarto

cerebral) se registra en frecuencia baja (8% en

diversas series). La interpretación de esta

cefalea centinela es controvertida. No se ha

podido establecer una correlación entre la

localización de la cefalea y la topografía del

infarto cerebral. Con mayor frecuencia, el

dolor es hemicraneal e ipsilateral a la lesión

isquémica. En una serie de 100 pacientes con

infarto de la arteria cerebral media, la cefalea

acompañó al ictus en más del 60% de los

casos, era de intensidad moderada-grave, en

un 30% de los casos era pulsátil y en el 10%

se acompañó de náuseas y vómitos9.

La cefalea suele presentarse en el 10%

de los infartos lacunares (entre el 4 y el 23%

de los casos). En estos casos es excepcional

que la cefalea sea unilateral, y rara vez se

asocia con náuseas y vómitos. No se obser-

van diferencias entre las distintas localiza-

ciones del infarto lacunar en relación con la

presencia o ausencia de cefalea, así como

con la existencia de otros factores de riesgo

vascular asociados al infarto lacunar, como

la hipertensión arterial o la diabetes10. Los

infartos cerebrales de territorio frontera

(watershed infarct), ocasionados en su

mayoría por un bajo gasto cardiaco, no sue-

len acompañarse de cefalea.

Tabla II. Criterios diagnósticos generales de las cefaleas atribuidas a enfermedad
vascular craneal o cervical

A. Cefalea con una (o más) de las características señaladas y que cumplen criterios C y D.

B. Criterios diagnósticos mayores de enfermedades vasculares.

C. Relación temporal de la cefalea con la enfermedad vascular y/u otra evidencia de que
esté causada por ella.

D. Mejoría o desaparición de la cefalea en un periodo definido de tiempo después de su
comienzo, o después de que de la enfermedad vascular haya remitido, o tras pasar su
fase aguda.



La presencia de cefalea generalizada

en la fase aguda del ictus isquémico se ha

relacionado con un mayor deterioro clínico

y se ha considerado un marcador predicti-

vo de infarto progresivo. En un estudio

prospectivo realizado en 250 pacientes

con infarto cerebral hemisférico, la exis-

tencia de cefalea generalizada al comienzo

del ictus se registró en 50 pacientes y fue

un factor predictivo de deterioro neuro-

lógico e infarto cerebral progresivo con

una sensibilidad del 56%, una especifici-

dad del 99% y un valor predictivo positivo

del 98%11.

El mecanismo de producción de la

cefalea durante la isquemia cerebral no es

bien conocido. En su patogenia se han

implicado mecanismos vasculares, neura-

les y bioquímicos. Se ha postulado que la

cefalea podría originarse por estimulación

del sistema trigeminovascular. Esta estimu-

lación explicaría la mayor incidencia de

cefalea en los infartos vertebrobasilares y

su localización ipsilateral, pero difícilmente

justificaría la cefalea de los infartos lacu-

nares y los de localización carotídea, así

como la elevada frecuencia de cefalea

generalizada que se observa en el infarto

cerebral. La dilatación refleja de la circula-

ción extracraneal, que puede ocurrir en

infartos extensos que afecten a toda la

arteria cerebral media, y la irritación de 

la pared arterial por el ateroma, con o sin

dilatación refleja de los vasos extracranea-

les, podrían explicar la cefalea en algunas

situaciones12.

En los últimos años se ha centrado la

investigación en la isquemia cerebral y su

relación con la presencia de cefalea en las

alteraciones bioquímicas que subyacen al

fenómeno de la isquemia cerebral. Así, se

han analizado marcadores de neurotoxici-

dad (glutamato, óxido nítrico) y de inflama-

ción (citocinas) durante la fase aguda del

ictus isquémico. La presencia de cefalea

generalizada en la fase aguda del ictus

isquémico se relaciona íntimamente con

la existencia de valores elevados de gluta-

mato en plasma y LCR13 y puede ser expre-

sión de ondas repetidas de depresión pro-

pagada que aparecen en las primeras

horas de la isquemia cerebral y se asocian

con la presencia de signos precoces de

isquemia cerebral en la tomografía com-

putarizada craneal14. El glutamato es uno

de los responsables de la depresión pro-

pagada en la crisis de migraña, y hay

bases experimentales y clínicas suficien-

tes para postular que el glutamato es un

factor clave en la progresión del infarto

cerebral. El óxido nítrico también ha sido

incluido en la génesis de la cefalea asocia-

da al infarto cerebral, ya que se ha obser-

vado un aumento significativo del metabo-

lito del óxido nítrico (m-NO) en LCR en el

grupo de pacientes con cefalea durante la

fase aguda del ictus isquémico, aunque

esta alteración parece estar condicionada

por la presencia del glutamato15. Por otro

lado, se demuestra una relación entre la

elevación de citocinas en plasma y LCR

(fundamentalmente la IL-6) en pacientes

con cefalea durante la fase aguda del ictus

isquémico, lo que sugiere la existencia de

mecanismos inflamatorios en la patogenia

de la cefalea asociada al ictus isquémico16.

En conclusión, parece que los mecanis-

mos de producción de la cefalea en el

ictus isquémico están relacionados con la

presencia de alteraciones precoces en la

neuroimagen de edema e isquemia cere-

bral, así como con la producción de mar-

cadores bioquímicos de excitotoxicidad

(glutámico, óxido nítrico) y de inflamación

(IL-6)17 (figura 3).

Cefalea asociada al ataque
isquémico transitorio

La aparición de cefalea en relación con

la presencia de un déficit focal neurológico

reversible de naturaleza vascular [ataque
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isquémico transitorio (AIT)] suele ser más

frecuente cuando el AIT es vertebrobasilar

que cuando es carotídeo. El principal diag-

nóstico diferencial se plantea con el aura

migrañosa. La forma de comienzo y la pro-

gresión de los síntomas son datos funda-

mentales, ya que mientras el comienzo del

aura migrañosa suele ser gradual, el del AIT

suele ser brusco. Los tipos de síntomas y

signos suelen también ayudar en este diag-

nóstico. La presencia de fenómenos visuales

positivos (fotopsias, brillos y centelleos) sue-

le ser característica del aura migrañosa y no

se observa en el AIT. La presencia de otros

síntomas, edad del paciente y factores de

riesgo vascular asociados suelen ser de gran

utilidad a la hora de realizar este diagnósti-

co diferencial (tabla III).

Tabla III. Diagnóstico diferencial entre AIT y aura migrañosa

Aura migrañosa vvss.. Ataque isquémico transitorio

• Jóvenes • Adultos/ancianos

• Historia familiar migraña + • No historia familiar

• Factores riesgo vascular + • Factores riesgo vascular –

• Comienzo progresivo • Comienzo brusco

• Síntomas visuales • Otros: motores, disfasia

• Síntomas positivos • Síntomas negativos

Figura 3. Mecanismo patogénico de la cefalea en la isquemia cerebral.



CEFALEA ATRIBUIDA 
A HEMORRAGIA INTRACRANEAL
NO TRAUMÁTICA

Cefalea atribuida a hemorragia
intraparenquimatosa cerebral (HIC)

La cefalea es un síntoma predominante

en la hemorragia intraparenquimatosa cere-

bral (60-80% de los casos) y es más fre-

cuente en las hemorragias de localización

cerebelosa y lobar, más que en las de locali-

zación profunda18. La presencia de signos

meníngeos y la localización del hematoma

fueron más predictivos que el volumen del

hematoma para predecir la aparición de

cefalea. Esto sugiere que la cefalea en la HIC

está más relacionada con la presencia de

sangre en espacio subaracnoideo y efectos

anatómicos locales que con la hipertensión

endocraneal.

La cefalea de la HIC es generalmente

unilateral y por lo general se incrementa en

intensidad de forma gradual19. Suele acom-

pañarse de náuseas, vómitos e hipertensión

arterial. La cefalea unilateral predice el lado

de la hemorragia con un valor predictivo 

del 80%, pero tiene poco valor predictivo

sobre la localización18. La cefalea asociada

a la hemorragia cerebelosa suele ser de

comienzo brusco al inicio del cuadro octal,

simulando una hemorragia subarac-

noidea20.

La causa de la cefalea en la HIC no se

conoce con exactitud. Una explicación sim-

ple podría ser a través del efecto directo del

coágulo que causa distensión o distorsión

de estructuras intracraneales sensibles al

dolor. La organización del sistema trigemi-

novascular podría explicar el carácter ipsila-

teral de la cefalea y la localización bilateral

del dolor, así como la mayor frecuencia de la

cefalea en los hematomas cerebelosos y

occipitales. También podría influir la posible

extravasación de sangre al espacio subarac-

noideo, vía sistema ventricular (situación

más habitual en las hemorragias localizadas

en los ganglios basales). Otra situación que

podría favorecer la presencia de cefalea

asociada a la HIC sería la distensión del sis-

tema ventricular, que puede acompañarse

de hidrocefalia. En un estudio realizado con

189 pacientes con HIC, se demuestra que la

existencia de la cefalea en la fase aguda 

de la hemorragia se asocia con marcadores

clínicos y bioquímicos de inflamación y que

la presencia de la cefalea es un factor pre-

dictivo de mayor volumen residual del

hematoma21.

Cefalea atribuida a hemorragia
subaracnoidea (HSA)

La cefalea constituye el síntoma prin-

cipal de la HSA. La cefalea asociada a la

HSA es de comienzo brusco y alcanza su

máxima intensidad en menos de unos

minutos. La cefalea puede ser difusa (más

del 70% de los casos) o lateralizada,

pudiendo tener este dato valor localizador.

Así, el dolor unilateral frontal, frontoparie-

tal o retroorbitario puede sugerir la ruptura

de un aneurisma de la arteria comunicante

posterior o cerebral media ipsilateral; por

el contrario, la cefalea difusa se suele aso-

ciar con la ruptura de aneurismas de la

comunicante anterior. La cefalea suele

asociarse con otros síntomas, tales como

náuseas, vómitos, alteración del nivel de

conciencia, confusión, fiebre o crisis comi-

ciales. En ocasiones puede asociarse con

alteraciones rítmicas cardiacas. El esfuer-

zo físico puede actuar como desenca-

denante de la HSA, aunque también puede

agravar una cefalea de carácter benigno

como la migraña u otras cefaleas provo-

cadas.

La HSA es una de las principales etio-

logías que han de considerarse ante la pre-

sencia de una cefalea de instauración agu-

da, aunque la migraña puede presentarse

de forma similar22. La existencia de una
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cefalea intensa por primera vez o la exis-

tencia de la cefalea más intensa que pre-

senta un paciente (the first or the worst

headache) obligan a realizar una explora-

ción neurológica exhaustiva (en busca de

signos neurológicos focales, así como de

signos de irritación meníngea), a la vez que

a la realización de una TC craneal y una

punción lumbar para excluir una HSA.

Existen varias series que analizan la inci-

dencia de diversas etiologías ante la exis-

tencia de una cefalea aguda intensa (thun-

derclap headache)23-25.

De especial interés resulta la denomi-

nada cefalea centinela o de alarma26,27. Se

ha observado que un porcentaje importante

de pacientes con HSA secundaria a rotura

aneurismática había presentado episodios

de sangrado menor en días o semanas ante-

riores. Estos escapes o fugas de aviso (war-

ning leak) se manifiestan clínicamente por

cefalea en más del 80% de los casos y con

menor frecuencia por vómitos, cervicalgia,

somnolencia, mareo o breves pérdidas de

conocimiento28.

En la patogenia de la cefalea asociada

a HSA se han implicado varios factores29:

1) el efecto irritante de la sangre en el LCR;

2) el brusco aumento de la presión intra-

craneal debido a la entrada de la sangre 

en un compartimento inexpandible; y 3) la

estimulación de las terminaciones ner-

viosas vasculares cuando se rompe un

vaso sanguíneo. Se conoce la importancia

de las meninges como potenciales gene-

radoras de cefalea. Estas estructuras sen-

sibles transmiten la información algóge-

nica principalmente a través de las fibras

trigeminales que inervan los vasos si-

tuados a nivel de las meninges. El dolor

cefálico resulta en parte de la sensibiliza-

ción y la estimulación de las aferencias

perivasculares y refleja el aumento de la

neurotransmisión en las fibras sensitivas

aferentes de los vasos sanguíneos cere-

brales30.

CEFALEA ATRIBUIDA 
A MALFORMACIÓN VASCULAR 
(SIN RUPTURA)

Aneurisma sacular

Los aneurismas saculares son dilata-

ciones anormales localizadas en las arterias

cerebrales, que pueden presentarse como

un defecto congénito o pueden desarrollar-

se más tarde en el transcurso de la vida. La

teoría congénita considera que la causa

básica de la formación de un aneurisma es

la discontinuidad de la capa muscular lisa de

la túnica media de las arterias, especialmen-

te en una zona de bifurcación. Al existir

menos resistencia en estos focos, se produ-

ciría con el tiempo mayor degeneración y

deformación arterial. Los aneurismas sacu-

lares son los más frecuentes (más del 90%

de los aneurismas intracraneales) y pueden

variar de tamaño de unos pocos milímetros

a más de un centímetro, mientras que los

aneurismas saculares grandes pueden

alcanzar más de 2 cm. Los aneurismas sacu-

lares son más frecuentes en el sistema

carotídeo (85 a 95%), y los lugares más habi-

tuales son: a) arteria carótida interna, a nivel

de la salida de la arteria comunicante poste-

rior; b) arteria cerebral anterior en la zona de

unión con la arteria comunicante anterior;

c) bifurcación o trifurcación de la arteria

cerebral media; d) bifurcación carotídea.

Los aneurismas del sistema vertebrobasilar

están presentes en el 5-15% de los casos.

Se localizan con mayor frecuencia en la

bifurcación basilar o en su tercio distal, y en

la zona de salida de la arteria cerebelosa

posteroinferior (PICA) desde la arteria ver-

tebral. Los aneurismas intracraneales se

encuentran en las autopsias con relativa

frecuencia, pero por lo general son diagnos-

ticados cuando se rompen y producen la

hemorragia subaracnoidea. En estas cir-

cunstancias pueden producir la muerte del

10 al 15% de personas antes de recibir aten-



ción médica, y la tasa de mortalidad a 30

días es del 46%.

Los aneurismas cerebrales no rotos

(habitualmente asintomáticos) pueden ser

diagnosticados en dos situaciones. Una, que

se encuentre el aneurisma en un paciente

que nunca ha tenido HSA y el hallazgo haya

sido casual, al investigar un síntoma inespe-

cífico mediante algún procedimiento de

diagnóstico, o en los casos de despistaje por

sospecha de aneurismas familiares. La otra

situación ocurre cuando se demuestran de

forma fortuita aneurismas en el árbol arte-

rial además del aneurisma que se ha roto.

En estas circunstancias se ha demostrado

que la tasa de ruptura anual es del 1%, y que

el riesgo es significativamente dependiente

del tamaño del aneurisma. Los de más de

10 mm de tamaño tienen mayor riesgo.

En algunas ocasiones, la cefalea puede

estar presente como síntoma de alarma en

aneurismas no rotos o aneurismas que

hayan sufrido una pequeña rotura (cefalea

centinela). Esta situación debe ser contem-

plada como una emergencia neurológica. La

cefalea puede estar presente en el 18% de

los pacientes con aneurismas no rotos. Esta

cefalea centinela no tiene características

específicas. De forma ocasional, la cefalea

puede estar asociada con algún signo de

localización (por ejemplo, parálisis del tercer

par con dolor retroocular y midriasis no

reactiva a la luz), sugiriendo la presencia de

un aneurisma de la arteria comunicante

posterior.

Malformación arteriovenosa

Las malformaciones vasculares cere-

brales son alteraciones de desarrollo del sis-

tema vascular. Se clasifican en: telangiecta-

sias capilares, hemangiomas cavernosos,

angiomas venosos y malformaciones arte-

riovenosas (MAV). Las MAV se caracterizan

por la presencia de comunicaciones anor-

males entre las arterias y las venas cerebra-

les; pueden presentar aneurismas relaciona-

dos con el flujo en el 10%, aumentando así

el riesgo de hemorragia. Se localizan prefe-

rentemente a nivel supratentorial (85%). La

mayoría están asintomáticas hasta la terce-

ra década de la vida, con un riesgo de san-

grado anual del 2 al 4% y un índice de inca-

pacidad por sangrado del 50%. Las MAV

cerebrales persisten como una entidad de

difícil diagnóstico, derivado de su variable

presentación clínica (hemorragia cerebral,

convulsiones y, con menor frecuencia, cefa-

lea de características vasculares y déficit

neurológico progresivo). La angiografía cere-

bral se mantiene como el método diagnós-

tico de elección, aunque cada vez se de-

tectan más MAV paucisintomáticas o

asintomáticas por TC o resonancia magnéti-

ca. El tratamiento tiene como objetivo prin-

cipal evitar la hemorragia. En la actualidad

existen tres opciones terapéuticas: radioci-

rugía, terapia endovascular (embolización) y

resección microquirúrgica. La elección de

estas técnicas varía en función del tamaño

de la malformación vascular y de su locali-

zación.

La cefalea asociada o atribuida a mal-

formaciones vasculares cerebrales puede

presentarse de forma variada y presentar

unas características similares a una migraña

con o sin aura, cefalea en racimos, hemicrá-

nea paroxística o un síndrome SUNCT

(short-lasting unilateral neuralgiform heada-

che with conjunctival injection and tearing).

Por lo general, todas estas formas de cefa-

leas presentan alguna característica atípica

con respecto a las observadas en las cefaleas

primarias (mayor duración, refractariedad al

tratamiento, síntomas acompañantes, etc.).

La cefalea de tipo migrañoso puede ser

observada hasta en más del 50% de pacien-

tes con MAV (migraña sintomática), aunque

es poco frecuente que se presente como sín-

toma inicial (menos frecuente que las crisis

comiciales, el déficit neurológico focal, o la

hemorragia cerebral).
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Fístula dural arteriovenosa

Las fístulas durales arteriovenosas

intracraneales son shunts arteriovenosos

anormales que consisten en una arteria

dural de aporte y una vena dural de drenaje.

Estas fístulas constituyen en torno a un 

10-15% de todas las malformaciones vascu-

lares intracraneales. Los síntomas neurológi-

cos suelen estar estrechamente relaciona-

dos con su localización. El seno cavernoso

es la localización más frecuente (más del

50%) y se presenta en la clínica con exoftal-

mos, tinnitus, cefalea, inyección conjuntival,

afectación de pares craneales, glaucoma,

debilidad en miembros, ataxia y disartria.

Las fístulas localizadas en el seno transver-

so pueden cursar en la clínica con tinnitus,

hemorragia cerebral, hemorragia subarac-

noidea, cefalea y exoftalmos. Las fístulas

localizadas en la fosa craneal anterior o con

drenaje venoso cortical directo tienen

mayor riesgo de clínica súbita por hemorra-

gia intracraneal. Alrededor del 70% de los TC

y el 80% de las RM craneales de pacientes

con fístulas muestran alteraciones sugesti-

vas de esta malformación. Aunque la arte-

riografía sigue siendo la técnica diagnóstica

de elección, la angioRM digital de substrac-

ción puede visualizar la gran mayoría de

ellas. La embolización endovascular resulta

curativa hasta en el 90% de los casos cuan-

do se realiza transvenosa y transarterial. La

radiocirugía estereotáxica o la excisión neu-

roquirúrgica, de forma aislada, también pue-

den dar buenos resultados, en especial en

los casos localizados en la fosa craneal

anterior, o cuando el drenaje se produce

directamente sobre venas corticales aun-

que lo habitual es usarlos de forma combi-

nada con el tratamiento endovascular.

La cefalea asociada a las fístulas dura-

les es poco específica. En algunas ocasio-

nes, como en la fístula carotídeo-cavernosa,

puede presentarse como una oftalmoplejía

dolorosa. Por lo general, la cefalea suele

tener características pulsátiles o caracterís-

ticas de hipertensión endocraneal.

Angioma cavernoso

Los cavernomas, también llamados

angiomas cavernosos o malformaciones

cavernosas, son malformaciones vasculares

bien circunscritas, compuestas por un endo-

telio grueso de forma sinusoidal, por lo que

adquiere aspecto de mora. Las células del

endotelio son parecidas a las células que

forran los vasos sanguíneos normales, pero

faltan las otras capas que se encuentran en

las paredes de un vaso sanguíneo normal.

Las anomalías en la pared de estos vasos los

predisponen a las hemorragias. Los caverno-

mas pueden producirse tras radioterapia,

pero casi siempre son de causa desconoci-

da o de origen hereditario. En este último

caso se transmiten mediante un tipo de

herencia autosómica dominante. Los caver-

nomas pueden ser únicos o múltiples; los

familiares suelen ser múltiples.

La mayoría tiene una localización intra-

cerebral supratentorial. Los angiomas caver-

nosos se suelen manifestar por crisis epilép-

ticas, hemorragias o síntomas neurológicos

focales. La aparición de cefalea suele relacio-

narse con la aparición de sangrado en el

cavernoma y no suele presentar ninguna

característica especial. Con frecuencia, el

angioma cavernoso que no ha sangrado no

suele causar síntomas. No es visualizable con

angiografía pero, sin embargo, la RM es el

método de diagnóstico más sensible. El trata-

miento, cuando es preciso, es quirúrgico.

Angiomatosis encefalotrigeminal
(Sturge-Weber)

El síndrome de Sturge-Weber es una

enfermedad de carácter esporádico que

cuenta con una incidencia de 1/50.000 neo-

natos, caracterizada por una malforma-

ción capilar facial asociada a una malfor-



mación vascular leptomeníngea y a alteracio-

nes oculares. Aunque lo característico es la

presencia del cuadro clínico completo, no

siempre se observan todas las lesiones, e

incluso pueden existir alteraciones leptome-

níngeas sin malformación capilar facial. Las

manifestaciones oculares aparecen en un

tercio de los pacientes y suelen manifestarse

en el lado ipsilateral a la malformación facial,

aunque pueden afectarse ambos ojos. La

manifestación clínica más importante que ha

de detectarse de forma precoz es el glauco-

ma, que debe tratarse de forma temprana.

Sin embargo, la manifestación más frecuente

es el aumento de vascularización de la coroi-

des, que da una imagen característica en el

fondo de ojo. Esta lesión suele ser asintomá-

tica en la niñez y puede determinar un des-

prendimiento de la retina en la vida adulta.

Otras manifestaciones clínicas oculares son

el buftalmos, el aumento de vascularización

epiescleral y conjuntival y la heterocromía del

iris. El diagnóstico de este síndrome se reali-

za con respecto a las manifestaciones clíni-

cas. Las pruebas de imagen cerebral con con-

traste (resonancia magnética o tomografía

computarizada) permiten observar la existen-

cia o no de la alteración vascular leptomenín-

gea y los signos de atrofia cerebral. Estas téc-

nicas también son útiles para detectar las

llamadas “calcificaciones cerebrales en vía

de tren” que con el tiempo aparecen en estos

pacientes. Parece que el uso de fármacos

antiepilépticos antes del inicio de las crisis

ayuda a prevenir la evolución de la hemipare-

sia y de las alteraciones del desarrollo.

CEFALEA ATRIBUIDA A ARTERITIS

Arteritis de células gigantes

La arteritis de células gigantes, o arteri-

tis temporal, representa una de las angeítis

más relacionadas con la cefalea. Se trata de

una vasculitis sistémica que afecta a arterias

de mediano y gran calibre, preferentemente

a la arteria temporal, aunque también a la

aorta en cualquiera de sus tramos o ramas

principales. Existen diferentes formas de

presentación clínica: como arteritis tempo-

ral, polimialgia reumática, forma mixta, y una

forma que cursa con manifestaciones sisté-

micas aisladas. La arteritis temporal es una

panarteritis sistémica que afecta de forma

predominante a pacientes ancianos. Los sín-

tomas iniciales de la enfermedad son inespe-

cíficos. En la mayoría de las  series el sínto-

ma más frecuente de presentación es la

cefalea asociada o no a claudicación mandi-

bular. Los síntomas constitucionales (aste-

nia, anorexia, sudoración) y los neurológicos

(visión borrosa) configuran el cuadro clínico.

En la exploración aparecen signos locales,

como el endurecimiento sobre la arteria,

nódulos arteriales, ausencia de pulso, así

como fiebre y posibilidad de amaurosis y

alteraciones en el fondo de ojo. Las manifes-

taciones neurológicas abarcan desde posi-

bles oftalmoparesias hasta afectación del

sistema nervioso periférico o ictus isquémi-

co31. La ceguera monocular por neuropatía

óptico-isquémica y el desarrollo de ictus

isquémicos representan las principales com-

plicaciones de esta forma de arteritis.

La cefalea asociada a la arteritis tempo-

ral es de instauración rápida y sigue el trayec-

to de la arteria temporal superficial, pudiendo

irradiarse al cuello, la cara, la mandíbula, la

lengua y el occipucio. Por lo general tiene

características opresiva o pulsátil, y se incre-

menta al realizar presión sobre la arteria tem-

poral o con el contacto cutáneo (peinarse o

apoyar la cabeza sobre la almohada). De for-

ma característica puede empeorar por la

noche o con la exposición al frío.

La arteritis temporal es una de las prin-

cipales causas de cefalea en pacientes por

encima de los 60 años. La elevación de VSG

constituye uno de los datos clave del diag-

nóstico de esta arteritis, que debe ser con-

firmada con la biopsia de la arteria tempo-
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ral. En ocasiones, la realización de un estu-

dio ultrasonográfico (dúplex) de la arteria

temporal puede ser de gran utilidad para

demostrar la alteración del flujo arterial. La

administración de corticoides de forma pre-

coz representa el tratamiento de elección,

ya que revierte los síntomas de forma rápi-

da y normaliza la VSG.

Cefalea asociada a vasculitis 
del sistema nervioso central

En este apartado se incluye un numero-

so grupo de entidades que se caracterizan

por la infiltración y necrosis de los vasos san-

guíneos que originan un compromiso de la

luz e isquemia secundaria del tejido afectado.

En la patogenia de la mayoría de ellas se

invoca la participación de mecanismos inmu-

nitarios, con la intervención de la inmunidad

humoral y celular, llegando a configurar de

forma ocasional una reacción granuloma-

tosa. Las vasculitis pueden ser clasificadas 

en tres grupos: 1) angeítis primaria del SNC;

2) angeítis sistémica con afectación del 

SNC, y 3) angeítis secundaria (tabla IV).

La angeítis primaria del SNC es una for-

ma de angeítis granulomatosa no infecciosa

Tabla IV. Angeítis del SNC (modificado de Bousser)

1. Angeítis primaria del SNC

2. Angeítis sistémica con afectación del SNC

a. Angeítis de grandes vasos:

i. Arteritis de células gigantes (arteritis temporal)

ii. Arteritis de Takayasu

b. Angeítis de vasos medianos:

i. Poliarteritis nodosa

ii. Enfermedad de Kawasaki

c. Angeítis de pequeños vasos:

i. Angeítis con anticuerpos citoplasmáticos antineutrófilos:

1. Granulomatosis de Wegener

2. Poliangitis microscópica

3. Síndrome de Churg-Strauss

ii. Angeítis sin anticuerpos citoplasmáticos antineutrófilos:

1. Púrpura de Schönlein-Henoch

2. Vasculitis criogolobulinémica

3. Vasculitis leucocitoclástica cutánea aislada

4. Enfermedad de Goodpasture

3. Angeítis secundaria, debida a:

a. Infecciones: viral, bacteriana, micoplasmática, etc.

b. Enfermedades del tejido conectivo y otras enfermedades sistémicas

c. Drogas y tóxicos: simpaticomiméticos, cocaína, radiaciones, etc.

d. Tumores



que se desarrolla de forma casi exclusiva en

las pequeñas arterias leptomeníngeas e

intraparenquimatosas cerebrales. Se carac-

teriza por la presencia de necrosis fibrinoide

e infiltración de las paredes de los vasos por

linfocitos, histiocitos y células gigantes mul-

tinucleadas. La cefalea es uno de los sínto-

mas predominantes del cuadro clínico,

pudiendo registrarse en más de la mitad de

los casos32. La aparición de la cefalea suele

ser aguda, pudiendo asociarse con des-

orientación y confusión. Otros síntomas que

puede estar presentes en esta forma de

vasculitis son: hemiparesia, convulsiones

focales o generalizadas, y signos oculares.

La cefalea tiene poco valor diagnóstico. Las

alteraciones del LCR (ligera pliocitosis linfoi-

de con elevación de proteínas), así como los

hallazgos de neuroimagen (RM encefálica y

angiografía) suelen orientar hacia el diag-

nóstico que, en ocasiones, precisa la confir-

mación histológica mediante la realización

de biopsia cerebral.

Existe otra forma de angeítis aislada

del SNC no granulomatosa denominada

angiopatía benigna del SNC que puede pre-

sentarse en la clínica como la anterior, pero

el curso clínico y el pronóstico suelen ser

benignos, ya que el cuadro es autolimitado y

reversible. Puede presentarse tras el parto

(angiopatía cerebral postparto)33. En esta

forma de angeítis, la cefalea se presenta de

manera brusca y es, por lo general, intensa

y pulsátil, pudiendo ser una cefalea en true-

no (thunderclap headache) o una hemorra-

gia subaracnoidea. En ocasiones la cefalea

puede ser el único síntoma, aunque con

mayor frecuencia se asocia a náuseas, vómi-

tos, fonofobia, fotofobia, convulsiones y sig-

nos neurológicos focales. El cuadro es por lo

general benigno y se resuelve de forma

espontánea en 2-16 semanas.

Las angeítis sistémicas con afectación

del SNC constituyen un heterogéneo grupo

de enfermedades que comparten un mis-

mo sustrato anatomopatológico, con afec-

tación vascular en distintos territorios

arteriales y con variable afectación del

SNC. En estos casos, la presencia de sínto-

mas y signos sistémicos relacionados con

la vasculitis suele orientar al diagnóstico.

La cefalea, cuando está presente, tiene

similares características a las que presen-

ta cuando la vasculitis está restringida al

SNC.

DOLOR ARTERIAL CAROTÍDEO 
O VERTEBRAL

Cefalea asociada a disección arterial
carotídea o vertebral

La disección arterial intracraneal es una

causa de ictus en adultos jóvenes34, aunque

no siempre se acompañan de ictus isquémi-

co35. La disección puede ser producida de

forma espontánea o estar desencadenada

por un traumatismo. Las espontáneas se

asocian con frecuencia a aterosclerosis o

necrosis quística de la media y son más fre-

cuentes en varones.

La cefalea asociada a la disección arte-

rial puede adoptar dos patrones: 1) como

una cefalea hemicraneal acompañada de

oftalmoparesia; 2) como una cefalea hemi-

craneal y con posterior desarrollo de déficit

neurológico. La mayoría de los pacientes

con disección arterial carotídea presentan

cefalea. En diversas series de disección

arterial36,37 se observa que la cefalea puede

ser el síntoma inicial en la mitad de casos

con disección arterial. La cefalea suele ser

unilateral (frontoorbitaria y frontotemporal),

aunque en algunos casos puede ser difusa.

Suele ser fluctuante, de intensidad modera-

da o grave. En más de la mitad de los casos

puede asociarse dolor cervical, de predomi-

nio lateral y superior. El dolor es siempre

ipsilateral a la disección. La disección carotí-

dea puede presentarse de forma excepcio-

nal con dolor cervical aislado. La distensión
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o extravasación de sangre dentro del plexo

simpático pericarotídeo puede dar lugar a

una parálisis oculosimpática (síndrome de

Horner, a menudo incompleto) en la mitad

de los casos38. Otras manifestaciones clíni-

cas incluyen soplos, mareos, dolor cervical y,

con menor frecuencia, síncope, amaurosis

fugax, dolor en el cuero cabelludo, tumefac-

ción facial y disgeusia. Se han descrito casos

con afectación de múltiples pares craneales

(por efecto masa) ipsilaterales a la disección

como rasgo principal y sin cefalea o cervi-

calgia39.

La isquemia cerebral o retiniana es el

síntoma más común de la disección de la

arteria carótida interna. La cefalea unilateral

en un paciente con amaurosis fugax o ata-

ques isquémicos transitorios es muy suges-

tiva de este tipo de disección arterial. Los

signos de déficit neurológico pueden ser

más tardíos que el dolor y aparecer hasta 

un mes después. De ellos, el síndrome de

Horner es el más sugestivo de disección 

de arteria carótida interna. En la disección

arterial vertebral, la manifestación inicial

más común es el dolor (60-80% de los

casos). Suele localizarse en el occipucio y/o

la parte posterior del cuello, y es el síntoma

inicial en el 80% de los casos, precediendo al

primer síntoma isquémico entre unos pocos

minutos hasta un mes antes. En la mitad de

los casos se asocia a dolor cervical ipsilate-

ral, desarrollando minutos u horas después

síntomas de isquemia del tronco cerebral

y/o síndrome medular lateral. En la mayoría

de los casos, los síntomas y signos evolucio-

nan de una forma progresiva y fluctuante en

las horas o días siguientes, estabilizándose

en una o dos semanas.

La cefalea es un signo de gran impor-

tancia en la disección carotídea, ya que sue-

le preceder al desarrollo de los eventos

isquémicos posteriores. Ante esta sospecha

clínica, el estudio ultrasonográfico (dúplex) o

los estudios de neuroimagen (angioRM,

angioTC) pueden confirmar el diagnóstico,

aunque en ocasiones es preciso recurrir a la

angiografía convencional (figura 4). Aunque

no hay estudios aleatorizados, se estima

que el tratamiento anticoagulante durante

tres a seis meses es una buena opción tera-

péutica.

Carotidinia

La carotidinia aguda idiopática está

incluida como una variedad de dolor carotí-

deo y es reconocida como una entidad pro-

pia en la clasificación de la IHS. La carotidi-

nia se define como un cuadro de dolor

localizado a nivel cervical, siguiendo el tra-

yecto carotídeo, que presenta irradiación al

oído y hemicara ipsilateral e, incluso, en oca-

siones, a todo el hemicráneo. Se puede

observar dolor a la palpación de la carótida,

pulsación muy marcada y cierta tumefac-

Figura 4. Hallazgos clínicos y de neuroimagen característicos de la disección carotídea: 1) síndrome de
Horner con ptosis palpebral; 2) estudio ultrasonográfico (dúplex) que demuestra la doble luz arterial ori-
ginada por la disección de la pared arterial; 3) estudio angiográfico con la carácterística imagen de luz
arterial afilada; 4) RM cerebral que muestra la oclusión parcial de la arteria carótida.



ción local en el trayecto arterial. Esta varie-

dad de carotidinia suele ser autolimitada y

se recupera de forma espontánea en menos

de dos semanas40. En un elevado porcenta-

je de casos el cuadro se inicia en concurren-

cia con un cuadro respiratorio viral. El dolor

se agrava con la movilización del cuello y

también con la masticación, la deglución o

la tos. En casos de duración más prolonga-

da, la terapia con corticoides puede aliviar el

cuadro doloroso41.

La forma crónica de la carotidinia es

menos frecuente. Suele presentarse en

mujeres entre la tercera y cuarta décadas

de la vida y con frecuentes anteceden-

tes de migraña. Se asocia también a dolor y

tumefacción local a nivel cervical. En este

caso es más frecuente una más amplia dis-

tribución del dolor, coexistiendo con el

algia cervicofacial una cefalea hemicraneal.

Este cuadro suele remitir con los mismos

tratamientos empleados para la migraña,

aunque también se han indicado la indo-

metacina y los corticoides. Como posibles

causas de carotidinia se han incluido la

enfermedad arterial carotídea (oclusión,

displasia fibromuscular, arteritis, endarte-

rectomía) y otras (tumores, linfadenitis,

infecciones dentales, etc.).

Cefalea asociada a procedimientos
vasculares

La incorporación de los procesos tera-

péuticos a las enfermedades carotídeas ha

propiciado la aparición de nuevas situacio-

nes asociadas con la cefalea. De ellas, las

dos más importantes son la cefalea asocia-

da a la endarterectomía carotídea y la aso-

ciada a la terapia endovascular.

La cefalea postendarterectomía carotí-

dea es definida por la HIS como aquella

cefalea ipsilateral a la endarterectomía que

se presenta en los dos días siguientes al

procedimiento quirúrgico, en ausencia de

disección u obstrucción carotídea. La cefa-

lea es de intensidad moderada, de localiza-

ción frontal, unilateral o bilateral, y no suele

acompañarse de otros síntomas42,43. Por lo

general, se trata de un cuadro autolimitado

que cede de forma espontánea en los cua-

tro-cinco días siguientes. En otras ocasiones

la cefalea adopta un patrón de cefalea trigé-

mino-autonómica, de corta duración y con

signos autonómicos asociados. Estos episo-

dios se presentan de forma recurrente una

o dos veces al día, duran de dos a tres horas

y se suelen localizar en la región retroocu-

lar y temporoparietal ipsilateral a la endarte-

rectomía. Con frecuencia se asocian a

inyección conjuntival, lagrimeo, rinorrea y

síndrome de Horner ipsilateral. Esta forma

de cefalea se ha relacionado en su patoge-

nia con una disminución de la actividad sim-

pática44. Esta forma de cefalea es autolimi-

tada y suele revertir de forma espontánea

en dos a tres semanas. Existe una tercera

forma de cefalea relacionada con la endar-

terectomía que se relaciona con el denomi-

nado síndrome de repercusión cerebral, que

ocurre en pacientes con isquemia cerebral

crónica y alto grado de estenosis carotídea.

Tras la realización de endarterectomía (en

los dos a tres días siguientes) se desarrolla

un cuadro que cursa con cefalea, convulsio-

nes, déficit neurológico focal y alteración de

la conciencia.

La cefalea asociada a procedimientos

endovasculares suele presentarse tras la

realización de embolizaciones de malforma-

ciones vasculares o aneurismas. La cefalea

se presenta de forma brusca e inmediata-

mente después de la realización de la embo-

lización, y afecta de forma ipsilateral al terri-

torio arterial embolizado45,46. La cefalea no

se asocia a otros síntomas. La distensión de

la pared arterial parece ser el mecanismo 

de producción de la cefalea. A diferencia de

esta técnica endovascular, no se ha descrito

la aparición de cefalea tras la realización de

angioplastia en estenosis arteriales intracra-

neales47.
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CEFALEA ATRIBUIDA 
A TROMBOSIS VENOSA 
CEREBRAL

La trombosis venosa cerebral es una

patología del sistema nervioso central cuya

incidencia es aún desconocida. El diagnósti-

co es difícil, si se tiene en cuenta que las

manifestaciones neurológicas que ocasio-

na, así como el método de presentación,

pueden ser extremadamente variables. Las

manifestaciones clínicas de la TVC incluyen:

cefalea (74%), seguida de papiledema

(45%); además, pueden presentarse convul-

siones, déficit neurológico focal (35-50%) y

diferentes grados de compromiso de con-

ciencia. En pacientes que cursan con obs-

trucción aislada del seno venoso es más

frecuente hallar un cuadro de hipertensión

endocraneal, al contrario de lo que ocurre

en trombosis de venas cerebrales, donde

por lo general existe daño focal. La explora-

ción con mayor sensibilidad en demostrar

el proceso patológico es la angiografía cere-

bral, que detecta la falta total o parcial 

de llenado de uno o más senos venosos.

Pueden existir, además, signos indirectos

de trombosis venosa, que incluyen vacia-

miento retardado del medio de contraste y

la presencia de circulación colateral, entre

los hallazgos más importantes. Los más fre-

cuentemente afectados son el seno sagital

superior (seno longitudinal) y el seno late-

ral, siendo rara vez limitada la oclusión a un

seno aislado. Otros estudios que tienen uti-

lidad en el diagnóstico son la punción lum-

bar con el estudio de LCR que presenta

características anormales, en un 84% de los

casos, mostrando incremento de presión de

salida del LCR, aumento de proteínas (62%),

presencia de glóbulos rojos (62%) y pleoci-

tosis (31%).

La cefalea es un síntoma predomi-

nante en la trombosis venosa cerebral 

(80-90%), e incluso puede ser el único sínto-

ma de presentación de este cuadro vascu-

lar48-50. Los mecanismos implicados en el

desarrollo de cefalea asociada a trombosis

venosa son varios: 1) aumento de la presión

intracraneal debida al edema cerebral y al

infarto venoso cerebral, así como a la difi-

cultad de drenaje del LCR; 2) irritación

meníngea debida a la presencia de sangre

que irrita las meninges o a la contaminación

de LCR en el caso de las trombosis sépticas;

3) afectación de los pares craneales que

transmiten sensaciones dolorosas, como en

el caso del trigémino en las trombosis del

seno cavernoso.

La forma de presentación de la cefalea

en la trombosis venosa puede adoptar

varios patrones51: 1) la cefalea se debe en

muchas ocasiones a un síndrome de hiper-

tensión endocraneal y se comporta como

una cefalea difusa de intensidad creciente

(en días o semanas), resistente al trata-

miento, y puede tener mayor intensidad al

levantarse por la mañana. En esta situación,

es frecuente que la cefalea se asocie a

papiledema, parálisis del sexto par o tinni-

tus. Esta forma de presentación de cefalea

suele ser característica de la trombosis de

seno longitudinal superior. 2) El segundo

patrón de la cefalea se relaciona con el de-

sarrollo de infartos cerebrales venosos. La

cefalea se presenta de forma más brusca y

se asocia a signos neurológicos focales. 3)

La cefalea puede presentarse de forma más

insidiosa y progresiva, por lo general aso-

ciada a un deterioro gradual del nivel de

conciencia, más característico de una ence-

falopatía subaguda. Pueden estar presentes

otros síntomas o signos, tales como convul-

siones o signos neurológicos focales. 4) En

el caso especial de la trombosis del seno

cavernoso, la cefalea suele ser de instaura-

ción aguda, de localización frontal, y puede

estar acompañada de quemosis conjunti-

val, proptosis ocular y oftalmoparesia. En

casos excepcionales la cefalea puede pre-

sentarse de forma muy brusca (thunderclap

headache)52.



CEFALEA ASOCIADA A OTRAS
ENFERMEDADES VASCULARES
INTRACRANEALES

Arteriopatía cerebral autonómica
dominante con infartos subcorticales
y leucoencefalopatía (CADASIL)

El CADASIL es una enfermedad arterial

cerebral de pequeño vaso que se caracteri-

za por presentar de forma recurrente infar-

tos cerebrales pequeños y profundos y

demencia subcortical53,54. La migraña con

aura está presente en un tercio de los casos

y puede ser el primer síntoma de la enfer-

medad, apareciendo 15 años antes que los

infartos cerebrales y entre 20 y 30 años

antes que el deterioro cognitivo o el falleci-

miento del paciente. Las claves diagnós-

ticas del CADASIL son las alteraciones

observadas en RM en la sustancia blanca

subcortical, que consisten en lesiones hipe-

rintensas en las secuencias T2 y FLAIR en la

zona periventricular y en el centro semio-

val. Con el tiempo, las lesiones se van

haciendo más difusas y afectan a toda la

sustancia blanca. También pueden aparecer

lesiones en los ganglios basales (60%) y en

el tronco cerebral (45%). La arteriografía

cerebral suele ser normal, sin estenosis de

vasos extracraneales o intracraneales, pero

no se recomienda su realización debido a la

alta incidencia de complicaciones neuroló-

gicas. La prueba diagnóstica de confirma-

ción era la biopsia cutánea, cuyo estudio

ultraestructural muestra la presencia de

material granular osmiófilo junto a la mem-

brana basal de las células musculares lisas

de las arteriolas. Recientemente se ha pro-

puesto como método diagnóstico la inmu-

notinción de las arteriolas de la biopsia

cutánea a través de anticuerpos monoclo-

nales anti-NOTCH3. La prueba diagnóstica

de certeza es el estudio genético que iden-

tifica las mutaciones del gen NOTCH3,

situado en el cromosoma 19.

Encefalopatía mitocondrial, acidosis
láctica y episodios similares a ictus
isquémicos (MELAS)

El síndrome MELAS es una enfermedad

mitocondrial cuyas características clínicas

precisas y pruebas complementarias útiles

para el diagnóstico son aún controvertidas.

Puede simular una encefalitis herpética. Los

niveles de ácido láctico en sangre y líquido

cefalorraquídeo (elevados), las pruebas de

neuroimagen (imágenes que simulan un

infarto cerebral pero superan un territorio

vascular), el electroencefalograma (enlente-

cimiento de fondo con posibles descargas

periódicas lateralizadas), la biopsia muscular

(fibras rojo rasgadas positivas para actividad

COX) y los tests de genética molecular

(mutación puntual en el ADN mitocondrial)

son útiles en el diagnóstico. Las crisis de

migraña son frecuentes en estos pacientes

y se ha especulado con la posibilidad de que

estas alteraciones mitocondriales pudieran

ser responsables de la aparición de la migra-

ña; sin embargo, estudios genéticos no han

demostrado estas alteraciones en pacientes

con migraña con aura55.

Angiopatía benigna del sistema
nervioso central

La angiopatía benigna (o reversible) del

SNC es una rara entidad que se caracteriza

por la presencia de una cefalea difusa e

intensa de comienzo brusco, con o sin sínto-

mas neurológicos o convulsiones asociadas

(figura 5). Estos síntomas revierten de forma

espontánea en dos meses. La confirmación

diagnóstica se realiza con la angiografía que

muestra signos de vasoconstricción seg-

mentaria. La vasoconstricción segmentaria

cerebral reversible es una entidad clínica

que describieron por primera vez en 1988

G.K. Call y M.L. Fleming56. Clásicamente con-

sistía en una cefalea brusca e intensa (thun-

derclap), déficits neurológicos focales y, en
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ocasiones, convulsiones, asociada a la vaso-

constricción segmentaria de una o varias

arterias cerebrales que característicamente

revertía en las arteriografías de control.

Desde el punto de vista etiológico, la vaso-

constricción cerebral reversible puede ser

de tipo idiopático (síndrome de Call-

Fleming), o bien secundaria a una serie de

patologías. Entre ellas se encuentra la hemo-

rragia subaracnoidea, la trombosis de senos

venosos, la apoplejía pituitaria, la disección

arterial, la hipotensión intracraneal espontá-

nea y las crisis hipertensivas agudas57. Se

han descrito casos de vasoconstricción seg-

mentaria cerebral reversible tras la ingesta

de fármacos serotoninérgicos o simpatico-

miméticos3, durante el periodo posparto o

coincidiendo con crisis migrañosas, y recibe

en ocasiones el término de angiopatía benig-

na del sistema nervioso central. Se trata de

una entidad típicamente benigna, con un

buen pronóstico en general; el tratamiento

con nimodipino se ha probado en algunos

casos, sin que se haya demostrado con clari-

dad su eficacia. Es característica la reversibi-

lidad del vasoespasmo arterial y, normal-

mente, también hay una mejoría o incluso

desaparición de los déficits neurológicos

focales asociados al cuadro.

Apoplejía hipofisaria

La apoplejía hipofisaria es un síndrome

clínico causado por la expansión brusca de

la hipófisis secundaria a un infarto isquémi-

co o hemorrágico. La hemorragia hipofisaria

ocurre casi invariablemente en presencia de

un adenoma hipofisario, mientras que el

infarto isquémico de la hipófisis suele produ-

cirse de forma espontánea en una glándula

normal, en el contexto de un adenoma hipo-

fisario o tras una hemorragia obstétrica

(síndrome de Sheehan). La sintomatología

predominante dependerá fundamentalmen-

te de la agudeza y gravedad de la hemorra-

gia, de la presencia de secreción hormonal-

mente activa por parte del tumor hipofisario,

y de las estructuras paraselares afectadas.

Los criterios diagnósticos (IHS, 2004) de

la cefalea atribuida a apoplejía pituitaria

son: cefalea retroorbitaria intensa y aguda

que se puede acompañar de fiebre, náu-

seas, vómitos, disminución del nivel de con-

ciencia, hipotensión arterial, hipopituitaris-

mo, alteración visual u oftalmoparesia. La

cefalea se desarrolla de forma simultánea 

a la alteración vascular hipofisaria (infar-

to/hemorragia) demostrable mediante téc-

nicas de neuroimagen (TC/RM) y, por lo

Figura 5. Síndrome de vasoconstricción cerebral reversible. Varón de 37 años con antecedentes de migra-
ña sin aura y consumo de cocaína. Presenta episodio de cefalea en trueno (TC cerebral sin alteraciones). A
las 24 horas presenta crisis comiciales (la RM cerebral muestra lesiones hiperintensas parieto-occipitales).
A las 48 horas desarrolla hemiparesia derecha (la RM DWI muestra lesión de isquemia cerebral aguda
parietal izquierda; la angiografía cerebral muestra vasoespasmo de la arteria cerebral anterior y de ramas
de la arteria cerebral media izquierdas).



general, estos síntomas se resuelven en un

mes.

El cuadro clínico típico de apoplejía

hipofisaria consiste en cefalea de inicio agu-

do, vómitos, signos de afectación meníngea,

disminución de la agudeza y/o campo visual,

oftalmoplejía, disminución del nivel de con-

ciencia y, en ocasiones, hipofunción hipofi-

saria. De forma excepcional, se han descrito

crisis epilépticas, hemiplejía por compresión

del tronco cerebral y diabetes insípida. La

expansión tumoral superior conlleva, por lo

general, la compresión del quiasma y/o ner-

vio óptico con pérdida de campo visual y/o

agudeza visual, mientras que la expansión

lateral puede producir la parálisis de la ter-

cera, cuarta, sexta o primera ramas del tri-

gémino (la más común es la parálisis del ter-

cer par con oftalmoplejía, diplopia, ptosis y

midriasis). La extravasación de sangre al LCR

produce irritación meníngea, fiebre o pérdi-

da de conciencia, mientras que la compre-

sión del sifón carotídeo puede llegar a pro-

vocar disfunción hemisférica, convulsiones

y hemiplejía. El hipopituitarismo transitorio 

o permanente es frecuente tras la apoplejía

pituitaria, siendo de esperar en un elevado

porcentaje de pacientes la necesidad de

terapia hormonal sustitutiva con esteroides

y hormona tiroidea. Aunque la sospecha clí-

nica de apoplejía hipofisaria se confirma con

una prueba de imagen (TC o RM hipofisaria)

realizada con carácter urgente, por lo gene-

ral es necesario realizar otras exploraciones

complementarias para asegurar y/o cumpli-

mentar el diagnóstico. Los pacientes con

apoplejía hipofisaria deben ingresar de for-

ma urgente para realizar una estabilización,

evaluación clínica, hormonal y radiológica,

así como para recibir tratamiento médico

y/o quirúrgico urgente. En estos pacientes el

tratamiento con corticoides ha demostrado

ser capaz de favorecer la recuperación par-

cial o completa de las alteraciones visuales

y la paresia de pares, evitándose, en algunos

pacientes, la necesidad de descompresión

neuroquirúrgica (al menos de forma precoz).

CONSIDERACIONES FINALES

La relación entre cefalea y enfermedad

cerebrovascular plantea numerosos interro-

gantes. La migraña, una de las principales

formas de cefalea primaria, es reconocida

como un factor de riesgo independiente

para ictus isquémico y persiste la duda

sobre su relación con la hemorragia cere-

bral. La aparición de cefalea en los distintos

procesos vasculares intracraneales deja

abiertas múltiples cuestiones que, por el

momento, no tienen una respuesta clara.

Así, la cefalea se presenta como un síntoma

más en el cuadro clínico del proceso vascu-

lar. No resulta fácil establecer unas caracte-

rísticas específicas para cada proceso, así

como tampoco se puede establecer una

relación clara de causalidad entre el proce-

so vascular y la presencia de cefalea. La sig-

nificación pronóstica de la cefalea y los

mecanismos patogénicos que pueden expli-

car la aparición de la misma no se pueden

establecer en la mayoría de los procesos

vasculares responsables. El estudio pros-

pectivo y la investigación programada de

estas formas secundarias de cefalea permi-

tirán responder en el futuro a las cuestiones

planteadas en el momento actual.
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